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RESUMEN  
El presente estudio se analizó un total de 69 pacientes identificados en el registro de 
estadística del Hospital Nacional de Niños con diagnóstico de Histiocitosis de Células de 
Langerhans de los cuales se excluyeron 16 pacientes por no cumplir con los criterios de 
inclusión; quedando para el análisis 53 casos.  Tres de los pacientes con diagnóstico 
Enfermedad de Rosai Dorfman, quedando 50 casos con diagnóstico de Histiocitosis de 
Células de Langerhans.  
De los pacientes evaluados para HCL, la media de edad al momento del diagnóstico fue de 
3.99 años. La distribución según sexo fue 54% para el sexo masculino y 46% para el sexo 
femenino.  
Los hallazgos al momento del diagnóstico evidenciaron que la manifestación inicial más 
frecuente fue la masa a nivel craneal en el 48% de los casos, seguida por el dolor óseo en 
un 44%, la presencia de dermatitis con sus variantes 24% y adenopatías en el 22%. 
El tiempo de duración de los síntomas previo al diagnóstico fue de menos de un mes en el 
44%, seguido del periodo entre 1 a 3 meses en el 30% y de más de 6 meses en el 12%.  
El hallazgo de compromiso óseo se reportó en el 80% de los pacientes de los cuales el 
52.5% fue multifocal. 
El 28% de los casos presentó compromiso en piel. La presencia de compromiso ótico se 
presentó en el 16%, compromiso a hígado en el 10% y compromiso de bazo en el 8%. 
La clasificación de la enfermedad fue: Sistémica única en el 76% de los casos, 28% 
multisistémica sin órganos de riesgo (MS RO-) y 10% multisistémica con órganos de riesgo 
(MS RO+). 
En relación al tratamiento, 80% de los casos requirió quimioterapia, de los cuales el más 
frecuentemente utilizado fue la combinación Prednisona más Vinblastina por 12 meses en 
el 85 % de los casos. 
La presencia de secuelas se documentó en el 30% del total de los casos, de los cuales las 
más frecuentes fueron: el dolor crónico en el 46.67% y las secuelas endocrinas, 
específicamente diabetes insípida en un 40%. 
Al analizar la evolución se encontró que hubo curación en el 80% de los casos y 20% de 
los pacientes presentaron reactivación de la enfermedad. Tres pacientes fallecieron en el 
período estudiado, lo cual correspondió a un 6%.   
Respecto a los 3 casos de Rosai Dorfman se evidenció que todos eran del sexo femenino, 
y de raza blanca. La edad media del diagnóstico fue de 6.76 años. La manifestación clínica 
inicial en todos los casos fue la presencia de adenopatías; de los tres casos, dos localizados 
en región submandibular derecha y el tercer paciente en región cervical. 
La duración de los síntomas previo al diagnóstico estuvo en el periodo de 1 a 3 meses. 
Con respecto al tratamiento, todos se manejaron con resección completa de la adenopatía 
únicamente. No se reportaron secuelas dentro del grupo de pacientes y todos los casos se 
catalogaron con curación.  
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Introducción: 
La Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL) es una enfermedad rara caracterizada por 
proliferación clonal de las células dendríticas mieloides CD1a +/ CD207+, la cual se 
presenta en todos los grupos etarios, con diferentes grados de compromiso sistémico (1, 2, 
3, 4).  En las últimas revisiones sobre el tema se ha definido como una neoplasia de origen 
mieloide con un componente inflamatorio significativo, encontrando en estudios genéticos 
mutaciones recurrentes de la vía MAPK. (5, 6, 7) 
Otra característica importante es lo heterogéneo de sus manifestaciones clínicas y 
evolución, desde auto curación hasta compromiso multisistémico con consecuencias letales 
para la vida o lesiones con secuelas permanentes. (7, 8).  
Algunas de las lesiones permanentes documentadas en 21,8% de los casos son: diabetes 
insípida, colangitis esclerosante, fallo pulmonar, enfermedad neurodegenerativa, 
disminución del crecimiento lineal, insuficiencia respiratoria, sordera, disfunción endocrina 
y deformidades óseas.  (7, 9, 10, 11) 
Históricamente las diversas presentaciones clínicas se conocieron inicialmente como: 
granuloma eosinofílico (lesión osteolítica asintomática solitaria), Enfermedad de Hand-
Schuller-Christian (lesiones osteolíticas múltiples en cráneo, exoftalmos y diabetes 
insípida), Enfermedad de Abt-Letterer-Siwe (compromiso multisistémico en sistema 
hematopoyético, hígado y bazo), Histiocitosis X, término acuñado por Lichtenstein en 1953 
hasta como se le conoce en la actualidad Enfermedad de Células de Langerhans por Favara 
en 1997. (1, 2, 12, 13). 
La incidencia estimada de HCL varía desde 4,6 a 8,9 casos por millón de niños menores de 
15 años hasta 15,3 casos por millón de niños en menores de 1 año, según la población de 
estudio analizada. (14, 15, 16, 17, 18). La edad media del diagnóstico se ha reportado con 
un pico entre 1 y 4 años de edad, con un periodo medio del diagnóstico desde el inicio de 
síntomas de aproximadamente 3 meses. (19, 31, 35).    
Los estudios poblacionales han mostrado diferencias en la incidencia de HCL diseminada 
por raza y grupo étnico; se ha informado una incidencia más alta para los hispanos y una 
menor incidencia para los de raza negra (1, 20).  
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Entre los factores de riesgo se ha demostrado una correlación con las infecciones maternas 
y neonatales, la falta de vacunas infantiles, los antecedentes familiares de enfermedad 
tiroidea, la fertilización in vitro y los problemas de alimentación, así como las transfusiones 
durante la infancia.  Finalmente, las condiciones socioeconómicas más bajas se han 
asociado con una mayor incidencia de HCL diseminada (20). 
Histológicamente, dado que las células de Langerhans patológicas activan otras células 
inmunológicas, el examen microscópico del tejido comprometido muestra eosinófilos, 
neutrófilos, linfocitos e histiocitos además de las células de Langerhans; esta apariencia es 
lo que tradicionalmente se ha descrito como granuloma eosinofílico; sin embargo, abscesos 
y necrosis pueden estar presentes. Las células de la HCL son grandes, ovales y 
mononucleares, con un núcleo prominente y citoplasma eosinófilo. No tienen procesos de 
células dendríticas como las células cutáneas de Langerhans y característicamente se tiñen 
positivamente para la proteína S-100, CD1a y CD207 (Langerina); también se conoce que 
contienen inclusiones citoplasmáticas en forma de barra llamadas gránulos de Birbeck, los 
cuales para el diagnóstico sólo se documentan por microscopía electrónica.  El diagnóstico 
definitivo de Histiocitosis de Células de Langerhans requiere el estudio patológico con la 
morfología antes mencionada y con la positividad para las tinciones por CD1a y/o CD207 
(1,13). 
La Histiocitosis de Células de Langerhans puede afectar cualquier órgano o sistema del 
cuerpo humano, los más frecuentemente involucrados son el esqueleto (80% de los casos), 
la piel (33%) y la hipófisis (25-30%). Otros órganos implicados son el hígado, el bazo, el 
sistema hematopoyético y los pulmones (15-20% cada uno), los ganglios linfáticos (5-10%) 
y el sistema nervioso central, excluyendo la hipófisis (2-4%) (13, 21).  El hígado, bazo y 
sistema hematopoyético, se catalogan como órganos de riesgo (en inglés Risk organ RO+).  
Definidos por hemoglobina menor a 10 g/dL, leucopenia menor a 4000/uL, plaquetas 
menores a 100 000/uL, bazo palpable mayor a 2 cm, hígado palpable mayor a 3 cm, con 
hipoproteinemia, hipoalbuminemia, hiperbilirrubinemia y elevación de las enzimas 
hepáticas.  El compromiso pulmonar se puede dar de forma aislada y en adultos se 
correlaciona significativamente con el tabaquismo, logrando remisiones completas con sólo 
el cese del fumado, en años anteriores este órgano se consideraba de riesgo, pero ya las 
últimas guías han definido que no lo es. 
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Según el número de sistemas involucrados la enfermedad se clasifica en enfermedad 
sistémica única (SS del término en inglés Single System), multisistémica con órganos de 
riesgo (MS RO+) o multisistémica sin órganos de riesgo (MS RO-).   En el estudio de la 
población francesa de Guyot –Goubin del 2008 se habla de una distribución de 57% de 
casos de enfermedad sistémica única, 14% multisistémica de forma global, pero de hasta 
31% en menores de 1 año. (14) 
A nivel óseo, la enfermedad se puede manifestar como lesión única o múltiple, en el mismo 
hueso o diferentes huesos (SS unifocal o MS multifocal) y se ha documentado que 
especialmente las lesiones múltiples craneofaciales se asocian con mayor frecuencia de 
diabetes insípida y deficiencias hormonales múltiples.  (22) 
También se puede presentar como enfermedad sistémica única a nivel de piel, ganglio, 
pulmón, diabetes insípida aislada y compromiso hipofisiario aislado. 
En cuanto a las manifestaciones cutáneas 12% de los pacientes con enfermedad de 
sistema único tienen lesiones en piel, mientras que el 53% de pacientes con enfermedad 
multisistémica tienen compromiso cutáneo. Existen diferentes presentaciones, desde brote 
papular, brote vesicopapular, dermatitis seborreica, hemangioma o nódulos purpúricos, lo 
cual evidentemente suele retrasar el diagnóstico de la enfermedad por compartir dichas 
lesiones con otras enfermedades frecuentes de la piel.  La presentación de Hashimoto–
Pritzker se presenta típicamente como nódulos o pápulas ulceradas (23). 
En los niños, la enfermedad del sistema único tiene una supervivencia a los 3 años de casi 
el 100%, mientras que, en la enfermedad multisistémica, la supervivencia a los 3 años es 
sólo del 80% - 94% según las series de Rigaud 2016 (7).  Casi todos los niños que fallecen 
tienen compromiso de los llamados órganos de riesgo; el hígado, el bazo y el sistema 
hematopoyético.  
Es importante destacar que la enfermedad multisistémica se asocia con un alto riesgo de 
secuelas.  Un reciente estudio de seguimiento a largo plazo (39 años) reveló que solo un 
tercio de los niños con compromiso multisistémico de HCL estaban vivos y libres de 
secuelas en el seguimiento, en comparación con dos tercios de los pacientes con 
enfermedad sistémica única. (9) 
En el caso de la lesión única ósea, que suele ser más frecuente en cráneo, la 
recomendación actual es el manejo expectante debido a la alta incidencia de curación 
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espontánea en los siguientes meses, inclusive recomendándose en la actualidad no realizar 
curetajes extensos que pueden más bien afectar el proceso de cicatrización.(2)  Cuando la 
lesión se ubica en huesos que soportan peso como las vértebras, con el riesgo de producir 
deformidades óseas o morbilidad según la localización, hay reportes de tratamiento con 
respuestas adecuadas a esteroides intralesionales. (28, 29) 
Los estudios internacionales colaborativos de Gadner et al, conocidos como HCL-I (2001), 
HCL-II (2008) y HCL- III (2013) evaluaron diferentes combinaciones de tratamiento, según 
la localización de la enfermedad.  En el HCL-I utilizando Prednisona con Vinblastina o 
Etopósido (VP16), en el HCL-II Prednisona y Vinblastina con y sin Etopósido, el cual 
concluye que los resultados son semejantes y considerando el potencial leucemogénico del 
VP16, recomienda no utilizarlo.  En el HCL-III se demostró que duraciones de tratamiento 
de 12 meses en comparación con 6 meses, disminuía el porcentaje de reactivaciones y que 
el uso de Metrotexate no confería beneficios desde el punto de vista de sobrevida.  Bernard 
et al en el 2005 y Donadieu en el 2015 reportan el uso de Arabinósido de Citosina (Ara-C) 
con Cladribina (2CdA) para los casos de enfermedad multisistémica refractaria.  Weitzman 
en el 2009 utilizó solamente Cladribina.  Simko et al en el 2015 reporta porcentajes de 
curación del 88% en enfermedad multisistémica con Arabinósido de Citosina (Ara-C), 
mientras otros estudios por Rodríguez-Galindo en el 2008 y Symko 2014 documentan 
buena respuesta en los casos de HCL refractaria utilizando Clofarabina.   
El trasplante de médula ósea se ha reportado en algunas series para casos refractarios (19, 
29, 31). 
La radioterapia se ha reportado como efectiva, pero se debe considerar con precaución y 
en casos específicos debido a la morbilidad: afectación del crecimiento de los tejidos 
irradiados, riesgo a largo plazo de malignidades, pérdida del crecimiento, asimetría ósea 
para mencionar algunas (2). 
La reactivación de la enfermedad o recaídas se cuantifica en rangos de 32% Rigaud 2016 
a 44% Gadner 2008. 
Cabe señalar que en los últimos años se logró identificar una mutación, denominada BRAF 
V600E, encontrada en aproximadamente la mitad de los pacientes con Histiocitosis de 
Células de Langerhans; dicha mutación se ha asociado a una presentación clínica más 
severa con aumento de la resistencia a quimioterapia de primera línea (5, 12, 30). 
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En Costa Rica existen 3 estudios previos, el más reciente de Gómez J, no publicado, en el 
cual se analizó la población pediátrica atendida en el Hospital Nacional de Niños, de los 
años 1997 al 2008, con un total evaluado de 33 pacientes; Quesada et al reportó 19 casos 
de granuloma eosinofílico multifocal en un periodo de 7 años de 1972 a 1979 y el estudio 
de Sancho M, que específicamente analizó las lesiones cutáneas de 52 pacientes con 
diagnóstico de Histiocitosis de Células de Langerhans, publicado en 1996. (36,37) 
 
La enfermedad de Rosai Dorfman (ERD), conocida como una variante de la histiocitosis; es 
rara y es más común en adolescentes o adultos jóvenes. Usualmente se presenta con 
linfadenopatías no dolorosas cervicales, submandibulares y paratraqueales masivas en el 
90% de los pacientes, asociado a síntomas sistémicos como fiebre, debilidad, malestar 
general, sudoración nocturna y pérdida de peso. Descrita por primera vez en 1969 por Rosai 
y Dorfman. Se requiere la presencia de emperipolesis, que es la fagocitosis no destructiva 
de linfocitos o eritrocitos, el cual se considera un elemento histológico patognomónico de 
ERD y se requiere para el diagnóstico (24,25). Se han reportado aproximadamente 1100 
casos de pacientes con esta variante alrededor del mundo (25).   En nuestro país se 
describe un caso de ERD publicado por Kathia Valverde y Adriana Porras en el 2018, donde 
se presenta el caso de una niña de 4 años de edad, conocida sana, con un cuadro agudo 
de sensación febril, masa cervical y leucocitosis; con resultado de estudio histológico el cual 
reveló una histiocitosis sinusal con linfoadenopatía masiva. Se decidió dar manejo 
conservador ya que tuvo una resección completa. (26) 
Nuestro estudio pretende comparar los resultados con estos estudios previos y a su vez 
con la literatura internacional.   El hecho de realizarse en el HNN, único centro de atención 
terciaria para nuestro país, conlleva el tener datos que se pueden extrapolar a toda la 
población pediátrica de Costa Rica, pues sólo en este centro se manejan los pacientes con 
esta enfermedad.  Esperamos obtener importantes resultados que nos permitan dar aportes 
basados en evidencia y así mismo plantear estudios prospectivos para el beneficio de la 
población pediátrica comprometida por esta enfermedad. 
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JUSTIFICACIÓN: 
La HCL es una enfermedad rara y poco frecuente, la cual en los últimos años se observa 
una incidencia mayor en nuestro país. Existen pocos estudios sobre la epidemiologia y las 
características de esta enfermedad en Costa Rica. 
 
Por lo que al realizar este estudio se podrá contar con datos nacionales actualizados para 
determinar la incidencia, características clínico epidemiológicas, evolución, manejo y 
respuesta al tratamiento de los niños menores de 13 años con diagnóstico de Histiocitosis 
de Células de Langerhans y sus variantes (Rosai Dorfman), valorados en el Hospital 
Nacional de Niños de Costa Rica en el periodo de enero de 2009 a diciembre del 2017. 
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OBJETIVOS: 
 
Objetivo general:  
 
Describir la incidencia, características clínico epidemiológicas, evolución, manejo y 
respuesta al tratamiento de los niños menores de 13 años con diagnóstico de Histiocitosis 
de Células de Langerhans y sus variantes (Rosai Dorfman), valorados en el Hospital 
Nacional de Niños de Costa Rica en el periodo de Enero de 2009 a diciembre del 2017. 
 
Objetivos específicos:  
 
• Determinar la incidencia de HCL en menores de 13 años en el Hospital Nacional de Niños 
 
•Describir las manifestaciones clínicas al diagnóstico y los órganos comprometidos 
 
•Identificar y analizar las características demográficas, marcadores diagnósticos, factores 
de riesgo, complicaciones, estudios de laboratorio y gabinete 
 
•Documentar el tipo de tratamiento recibido y la evolución clínica 
 
•Establecer la tasa de reactivación de la enfermedad 
 
•Determinar la sobrevida y tasa de mortalidad de la enfermedad en estudio 
 
 
 
 
 
 
 
  
 
8 
 
 
 
PACIENTES Y METODOS  
 
Diseño del estudio:  
 
Este estudio es de tipo observacional, descriptivo, retrospectivo, basados en la revisión de 
expedientes clínicos físicos y electrónicos, así como registros de laboratorio mediante una 
hoja de recolección de datos previamente estructurada. 
 
Población del estudio: 
 
Pacientes de 0 a 13 años de edad, con diagnóstico de Histiocitosis de células de 
Langerhans valorado en el servicio de hematología en el Hospital Nacional de Niños. 
 
Criterios de inclusión  
 
• Pacientes con diagnóstico de Histiocitosis de Células de Langerhans y su Variable 
Rosai Dorfman diagnosticados en el período de 1 enero 2009 al 31 diciembre 2017. 
 
• Edad de 0 a 13 años al momento de diagnóstico 
 
Criterios de exclusión: 
 
• Pacientes con expedientes clínicos incompletos para el 80% de las variables del 
estudio. 
 
• Expedientes extraviados o no localizables.  
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Tamaño de la muestra  
 
Se obtuvieron datos de todos los pacientes vistos en el servicio de hematología del HNN 
con los diagnósticos antes mencionados en dicho período, para un total de 69 pacientes 
identificados. De los anteriores, se excluyeron 16 expedientes los cuales 10 presentaron un 
diagnóstico final diferente, 4 con fecha de diagnóstico diferente al período de estudio, 1 
expediente incompleto y 1 por haberse hecho el diagnóstico en Nicaragua. La muestra final 
analizada fue de 53 expedientes que cumplían con los criterios de inclusión del protocolo, 
50 de ellos para el diagnóstico de Histiocitosis de Células de Langerhans, según los criterios 
del protocolo HCL III de la Sociedad Histiocítica (Gadner et al 2001, 2013), y 3 pacientes 
con diagnóstico de Enfermedad de Rosai Dorfman. 
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Análisis de los datos 
 
El reclutamiento de los pacientes se obtuvo a través de una lista de niños con diagnóstico 
de HCL o su variante Rosai Dorfman, visto por el Servicio de Hematología, facilitada por el 
departamento de Estadística e Informática del HNN. Se utilizaron programas de Excel 2007 
y Stata 15.1. 
Se emplearon métodos estadísticos tales como: tablas de frecuencias simples, valores 
promedios, mínimos, máximos, cuartiles, valores observados y porcentajes, en muchos 
casos se dejaron los valores absolutos y los valores relativos para contextualizar más la 
información. 
. 
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ASPECTOS ÉTICOS 
 
El estudio fue aprobado por el Comité local de Bioética e Investigación del Hospital Nacional 
de Niños con el código CEC-HNN-029-2018. 
Se respetaron todos los principios éticos básicos estipulados en el informe de Belmont. El 
principio de autonomía y respeto a las personas se cumplió, ya que no se trabajó con 
individuos físicos, sólo se realizó la revisión de expedientes, no se tuvo contacto personal 
con ningún paciente. 
El derecho de la confidencialidad se respetó mediante la implementación de medidas de 
seguridad y precaución en el manejo y almacenamiento de la información, mediante 
archivos con cerradura. 
 
El estudio tiene un riesgo menor al mínimo y por lo tanto no se realizó consentimiento 
informado escrito. El principio de beneficencia no fue alterado. El principio de justicia no 
tiene aplicación en este estudio, ya que no se trabajó con pacientes, únicamente con 
información de expedientes clínicos. 
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FUENTES DE FINACIMIENTO 
 
Esta investigación no contó con medios de financiamiento externo y no representó gastos 
extra para la institución de la Caja Costarricense del Seguro Social, puesto que consiste 
únicamente en una revisión de expedientes clínicos. Los gastos de papelería e impresión 
fueron cubiertos en su totalidad por los investigadores. 
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Resultados: 
El siguiente estudio se trató del análisis de 69 pacientes con diagnóstico de Histiocitosis de 
Células de Langerhans, de los cuales se excluyeron 16 pacientes por no cumplir con los 
criterios de inclusión y exclusión definidos para el estudio; 53 casos fueron incluidos en el 
análisis, 3 de ellos con el diagnóstico de Rosai Dorfman los cuales se analizarán de forma 
separada, dando un total de 50 pacientes con diagnóstico de Histiocitosis de Células de 
Langerhans.  
La distribución por provincia evidencia una mayor incidencia en la provincia de Guanacaste. 
Gráfico 1 
De los pacientes evaluados para HCL, la media de edad al momento del diagnóstico fue 
3.99 años. La distribución según sexo evidenció ser 54% para el sexo masculino. La 
totalidad de pacientes perteneció a la raza blanca. 
Nuestros resultados desglosados por grupo etario muestran: 
- Menores de un año 20% (10/50) 
- 1 a 4 años con 52% (26/50) 
-  5 a 9 años 20% (10/50) 
- 10 a 12 años 8% (4/50) 
La distribución de pacientes según hallazgos al momento del diagnóstico evidenció que las 
manifestaciones más frecuentes fueron: masa a nivel craneal en el 48%, dolor óseo en el 
44% y la presencia de dermatitis con sus variantes y adenopatías que se presentaron en el 
24% y 22% respectivamente. Gráfico 4  
Con respecto a la duración de los síntomas antes del diagnóstico, se evidenció que lo mas 
frecuente fue e menos de un mes fue los más frecuente, reportado en el 44%, seguido del 
período entre 1 a 3 meses en el 30% y de más de 6 meses en el 12%.  
El hallazgo de compromiso óseo se reportó en el 80% de los pacientes de los cuales el 
52.5% fue multifocal. Gráfico 5. El hueso con mayor afectación, fue el hueso parietal en el 
40%, seguido del hueso temporal en el 25% y el hueso frontal en el 22.5%. Gráfico 6 
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En el 28% de los casos se presentó compromiso en piel, en el 16% compromiso ótico, un 
10% compromiso en hígado y un 8 % en bazo.  
 
La clasificación de la enfermedad fue de sistémica única en el 76% de los casos, 28% de 
los casos clasificada como MS RO- y 10% como MS RO+. 
 
El marcador más frecuente que se documentó en biopsias, fue el CD1a en el 98% (49/59) 
de los casos, recalcando que el paciente faltante no se describía en la biopsia cuales 
marcadores fueron positivos para el diagnóstico de HCL; esto es importante ya que según 
la literatura y el protocolo HCL III para realizar el diagnóstico se requiere de la presencia 
especifica de dicho marcador, presentándose de forma única o acompañado de otros 
marcadores positivos. El 84% (42/50) de los pacientes fueron también positivos también 
para S-100 y 18% (9/50) para Langerina CD207. Ninguno de nuestros pacientes requirió de 
microscopía electrónica para su diagnóstico, en parte debido a que dicha técnica no está 
disponible en nuestro hospital, únicamente en la Universidad de Costa Rica y se realizaba 
en el pasado cuando no había disponible los marcadores ya mencionados anteriormente. 
 
En la distribución de pacientes evaluados con estudio de imágenes, se evidenció que en la 
totalidad de los casos se les realizó radiografía de huesos largos y cráneo (50/50), a un 
70% (35/50) se les realizó TAC y a un 64% (32/50) radiografía de tórax.  
 
De acuerdo a los resultados del hemograma se evidenció que 20% (10/53) presentaron 
hemoglobina menor a 10 mg/dL, 7 casos (14%) presentaron alteración del tiempo de 
coagulación y un 4% (2/50) plaquetas menores a 100. 000 /ul. De los pacientes anteriores 
con compromiso del hemograma al ingreso solo uno (2%) presentó compromiso de medula 
ósea como causa de las alteraciones. 
 
En relación con el tratamiento, fue recibido en el 80% de los casos de los cuales el más 
frecuentemente indicado fue la prednisolona con 12 ciclos de VBL en el 85% de los casos. 
 
La distribución de los pacientes según la evolución evidenció que la curación se alcanzó en 
el 80% de los casos y que la presencia de reactivación ocurrió en el 20% de los mismos. 
Se documentaron 3 casos fallecidos en el periodo de estudio lo que correspondió a un 6%. 
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Respecto al diagnóstico de Rosai Dorfman, se presentaron 3 casos en el período de 
estudio, de los cuales la totalidad fueron del sexo femenino, de raza blanca y de 
nacionalidad costarricense.  
 
La edad media fue 6.76 años. 
La edad al momento del diagnóstico se localizó en el rango de los 5-9 años.  
La manifestación clínica principal de consulta fue el hallazgo de adenopatías, seguida por 
fiebre y en uno de los casos se encontró citopenias en el hemograma. 
La duración de los síntomas previo al diagnóstico estuvo en un rango comprendido entre 1 
a 3 meses. 
 
Con respecto al tratamiento, a los 3 casos se les realizó resección completa de la 
adenopatía, sin requerir otro tratamiento sistémico. Tampoco se presentaron secuelas 
dentro del grupo de pacientes y todos los casos presentaron curación documentada.  
El tiempo medio de seguimiento fue de 3.26 años. 
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Discusión  
 
El Hospital Nacional de Niños (HNN), es el único centro en atención pediátrica de Costa 
Rica de tercer nivel. El servicio de Hematología de dicho centro, atiende el 100% de la 
población pediátrica menor de 13 años, con diagnóstico de Histiocitosis de Células de 
Langerhans (HCL) y la enfermedad de Rosai Dorfman. Considerando lo anterior, podemos 
asegurar que este estudio es reflejo de la realidad nacional.  Nuestro país cuenta con una 
población de 5 millones de habitantes, de los cuales 1 millón cien mil habitantes son 
menores de 14 años. (http://inec.cr/poblacion/estimaciones-y-proyecciones-de-poblacion). 
 
Este estudio no incluyó pacientes adolescentes, debido a que, por razones de índole 
histórico, los mismos son atendidos en los hospitales de adultos de nuestro país. 
 
En Costa Rica existen 3 estudios previos, en relación a la HCL en la población pediátrica. 
Quesada y Carrillo, analizaron 19 casos en 7 años 1972-1979 con diagnóstico de 
granuloma eosinofílico multifocal, siendo este el primer estudio publicado en nuestro país. 
Sancho y Quesada analizaron posteriormente, las lesiones cutáneas de HCL en 52 casos 
de enero 1980 a octubre de 1991, donde un 69% (36) fueron hombres y el 31% (16) 
mujeres, con un promedio de edad de 22.6 meses. El rango de edad fue de un mes a 7 
años. Del total 29 pacientes presentaron lesiones cutáneas al momento del diagnóstico, 12 
infiltración de piel, 6 con lesiones similares a dermatitis seborreica con púrpura, 4 con 
infiltración subcutánea y 2 con otros tipos de lesiones orgánicas sistémicas. Previo a 
nuestro estudio, Gómez y Navarrete estudio 1998-2008, analizaron un total de 33 pacientes 
con una edad media al momento del diagnóstico de 5 años y 2 meses, 60.6% fueron 
varones, con afectación principalmente en hueso, con un bajo índice de compromiso de 
órganos de riesgo 24%, y con una mortalidad baja del 3% (datos no publicados). 
 
Contamos en este momento con el análisis de 20 años de casos con Histiocitosis de Células 
de Langerhans en nuestro país, si contemplamos los resultados de Gómez J en el período 
de 1998 a 2008 junto a nuestro estudio del 2008 al 2017. 
Un total de 69 pacientes fueron evaluados, de los cuales se excluyeron 16 pacientes por no 
cumplir con los criterios de inclusión y exclusión definidos para el estudio. 50 casos fueron 
incluidos en el análisis con diagnóstico de HCL y 3 con diagnóstico de Rosai Dorfman 
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De los pacientes con HCL, con respecto a la edad media al momento del diagnóstico fue 
3.99 (rango: 0.04-11.60) años, lo cual coincide con lo reportado en la literatura internacional, 
donde se habla de un pico para los pacientes entre 1 y 4 años. (Salotti et al, 2009 y Guyot-
Goubin et al, 2008).  Si lo comparamos con el estudio de Gómez J del decenio anterior, la 
edad es muy semejante, 5 años para su estudio y 4 años para el nuestro. Estos 2 autores 
describen estudios epidemiológicos en Inglaterra-Irlanda y Francia respectivamente: para 
la población de los Estados Unidos, el pico de incidencia se ubica en los menores de 1 año 
(Ribeiro et al, 2015).  
 
Estos datos también coinciden con el estudio de la población francesa de Rigaud et al 2016, 
donde el promedio de edad fue de 3.2 años al momento del diagnóstico.  Anteriormente 
pacientes con edad menor de dos años se consideraban con un factor de riesgo y pobre 
pronóstico para la enfermedad, sin embargo, posterior al HCL III se evidencio que la edad 
no tenía un riesgo significativo. 
 
La distribución según sexo evidenció ser 54% (27/50) para el sexo masculino y 46% (23/50) 
para el sexo femenino; sin que esto confiera una diferencia estadísticamente significativa 
para nuestro estudio.  A diferencia del estudio francés (Guyot-Goubin 2008) y el 
estadounidense (Ribeiro 2015) donde se describe el sexo femenino con mayor número de 
casos.  Lo cual también es llamativo al comparar con los estudios previos costarricenses 
donde se encontró una mayor incidencia en el sexo masculino. 
 
Todos los pacientes diagnosticados eran de raza blanca, lo cual coincide con los reportes 
internacionales donde se describe la HCL como una enfermedad de predominio en 
hispanos y con una menor incidencia para la raza negra, nuestro estudio no encontró 
pacientes de raza negra. 
 
El 94.3% de los pacientes son costarricenses y un 5.6% fueron de nacionalidad 
nicaragüense; lo cual no muestra que la migración a Costa Rica tenga impacto sobre esta 
enfermedad. 
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En Costa Rica durante el periodo de estudio, se evidenció una tasa promedio de 4.9 casos 
por millón, similar a lo reportado en diferentes estudios a nivel internacional, en los cuales, 
la tasa de incidencia reportada fue de 4.1 a 8.9 casos por millón por año (Salotti JA, Nanduri 
V, Pearce MS et al 2009, Rigaud et al 2016). Se ha documentado además una variación en 
cuanto a la frecuencia de nuevos diagnósticos por año, sin embargo, con la información 
que logramos recolectar no se logra explicar por qué varía el número de casos de un año a 
otro. 
Con respecto a las provincias de Costa Rica se documentó que la provincia de Guanacaste 
fue la que presentó mayor tasa de incidencia en el periodo establecido para el presente 
estudio con 9.89 casos por 100.000 habitantes menores de 15 años; en el estudio de 
Gómez J 2011 hubo mayor incidencia en la provincia de San José, sin embargo, no se logra 
identificar la cusa del porque cambió la incidencia de una provincia a otra. *Denominador: 
Población menor a 15 años según provincia para el año 2013 como año a mitad de periodo. 
Proyecciones poblacionales, Instituto nacional de estadística y censos (INEC). Consultado 
16 de febrero, 2019 en www.inec.go.cr  
La literatura internacional es clara en categorizar a HCL como una enfermedad con un 
espectro muy amplio de manifestaciones clínicas, puede presentarse con afectación de un 
único órgano o afectando más de 2 órganos o sistemas al mismo tiempo. Cabe recalcar 
que lo más frecuentes es el compromiso de un único sistema, y las manifestaciones más 
frecuentes fueron como primer lugar manifestaciones en hueso, acompañadas con dolor 
óseo seguido de compromiso en piel, lo cual concuerda con lo reportado en nuestro estudio, 
donde al igual que en la literatura internacional la afección más frecuente fue principalmente 
hueso y piel. ( Guyot-Goubin et al 2008)   
-  
La duración de los síntomas previo al diagnóstico en la mayoría de los pacientes, siguen 
siendo diagnosticados posterior a un mes de haber iniciado los síntomas, lo cual es similar 
al estudio previo de Gómez J, donde se hablaba de un mayor número de casos con retraso 
del diagnostico de hasta 2 meses, lo cual podría explicarse que al ser esta una enfermedad 
rara no se tenga el conocimiento básico para la sospecha de la misma y así poder realizar 
un diagnóstico más temprano. Por lo tanto, se debe mejorar la educación de médicos de 
atención primaria sobre esta enfermedad para que se logre una mejora en el diagnóstico.  
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El número medio de los órganos involucrados fue de 1.54 (rango:1.00-7.00). 
El principal sitio de afectación fue el hueso en 80% de los casos, tanto como lesión única o 
en combinación con otros órganos, lo cual concuerda con la literatura internacional donde 
se reporta como órgano más frecuentemente involucrado.  Dicha afectación fue multifocal 
en el 52.5% (21/40). El hueso afectado con mayor frecuencia fue el hueso parietal en el 
40% (16/40), seguido del hueso temporal en el 25% (10/40) y el hueso frontal en el 22.5% 
(9/40). También se documentó compromiso en otros huesos del cuerpo, tanto craneales, 
macizo facial, huesos largos, y otros; por lo que se puede concluir que HCL es una 
enfermedad que tiene compromiso en cualquier hueso del cuerpo. 
 
La piel fue el segundo órgano en frecuencia de afectación, en 28% de los casos (14/50), 
cifra cercana a los datos internacionales donde se señala un 33% de compromiso cutáneo.  
La manifestación más frecuente fue la presencia de rash maculopapular en el 57.1% (8/14), 
la dermatitis seborreica en la mitad de los casos y la dermatitis del área del pañal en el 
42.8% (6/14).  
El compromiso ótico se observó en 16%, compromiso pulmonar 4%, y compromiso de SNC 
en un único paciente, el cual corresponde al 2%. 
 
El compromiso de órganos de riesgo evidenció que el hígado se documentó en el 10% 
(5/50) de los casos; el bazo en el 8% (4/50) y la médula ósea en uno de los casos (2%).  Lo 
cual nos permite deducir que el compromiso de órganos de riesgo no es lo más frecuente 
en nuestra población. El 6% (3/50) con compromiso tanto de hígado y bazo, 2% (1/50) 
compromiso únicamente de bazo y 2% (1/50) con compromiso tanto de bazo, hígado y 
medula ósea. En la serie de los franceses de 1996, también se encontró que 10% de los 
pacientes presentaban compromiso hepático y hasta 14% de dicho compromiso en las 
reactivaciones de la enfermedad. (No autores, Arch Dis Child 7 (5) 17-24). 
 
De nuestros 50 pacientes incluidos en el estudio, el diagnostico fue confirmado por medio 
de biopsia de la lesión, lo cual en casi la totalidad de los pacientes dio positiva por el 
marcador CD1a el cual debería estar presente para poder realizar de forma adecuada el 
diagnostico en base al marcador más sensible, ya sea que se encuentre solo o acompañado 
por otros marcadores como S100, langerina CD207 o marcador CD68. Cabe recalcar que 
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en esta enfermedad la expresión de uno u otro marcador no tiene relevancia en el 
pronóstico y/o evolución de la enfermedad, únicamente es para diagnóstico. 
 
Como se había detallado anteriormente la HCL presenta una clasificación de acuerdo al 
número de órganos que afecta y si afecta órganos de riesgo que entre estos se encuentra 
el hígado, bazo y medula ósea. La clasificación de la enfermedad en el presente estudio 
muestra 76% (38/50) de casos con compromiso sistémico único, con compromiso 
multisistémico sin órganos de riesgo (MS RO-) un 14% (7/50), de los cuales la mayoría 
tenía compromiso de hueso y piel; por último10% (5/50) fueron clasificados como MS RO+. 
 
Entre los que presentaron compromiso de órgano de riesgo el más común fue el hígado el 
cual estaba comprometido en los 5 pacientes. Dado los resultados anteriores y comparado 
con la literatura internacional concuerda que la clasificación sistema única es la forma más 
frecuente de presentación y siendo la menos frecuente la MS RO+. 
 
Con respecto al tratamiento se han utilizado diferentes esquemas, según el compromiso 
que presente cada paciente, en la actualidad lesiones únicas de piel o hueso sólo requieren 
manejo expectante pues suelen ser autolimitadas.  En lesiones únicas de hueso se ha 
demostrado que el curetaje diagnóstico de la lesión, es suficiente para la curación, sin 
necesidad de requerir tratamiento sistémico. En nuestro estudio se realizó curetaje 
completo en 26% (13/50) de los casos, de los cuales un 53.8% (7 de 13) sólo recibieron 
curetaje y de esos un 71.4% (5 de 7) presentaron curación con solo la realización del 
curetaje; los otros dos pacientes perdieron su seguimiento con el servicio de hematología. 
 
Tratamiento sistémico fue recibido en el 80%(40/50) de los casos, de los cuales el de 
primera elección y guiados por el protocolo HCL III  fue la prednisolona con 12 ciclos de 
VBL en el 85%(34/40), asociado a 6-Mercaptopurina en el 52.5%(21/40) donde un 85.71% 
(18/21) tenían compromiso de hueso y de estos un 77.7% (14/18) presento compromiso de 
algún hueso craneofacial. Otros tratamientos registrados en los casos de reactivación fue 
ciclos de Ara C en 20% (8/40), radioterapia en 5% (2/40), Cladribina (2CDa) en 2.5% (1/40) 
y PUVA terapia en 2.5% (1/40). 
La presencia de secuelas se documentó en el 30% (15/50) de los casos, de los cuales las 
más frecuentes fueron: dolor crónico en el 46.6% (7/15), diabetes insípida en el 40% (6/15), 
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deformidad ósea en el 33.3% (5/15) y un 6.6% (1/15) con colangitis/ fallo hepático el cual 
se encuentra en lista de espera para trasplante hepático. 
 
De los 6  pacientes que presentaron DI, presentaron compromiso de los siguientes huesos: 
hueso temporal como el más frecuentemente asociado con diabetes insípida en un 50% 
(3/6), 16.6% (1/6) con compromiso de hueso maxilar, un 16.6% (1/6) con compromiso de 
masa de SNC y un único paciente con compromiso del hueso parietal y occipital, los cuales 
cabe destacar, no son huesos que se consideren como de riesgo para desarrollar diabetes 
insípida y aun así la presentó. La distribución de los pacientes según la evolución clínica 
fue favorable con una curación en el 80% de los casos, por lo que es una enfermedad que 
a pesar de considerarse maligna tiene un buen pronóstico. Sin embargo, si se presentó la 
reactivación del 20 % de los pacientes en el momento de revisar expedientes.  
 
Mortalidad  
La muerte ocurrió en 6% de los casos, con 3 pacientes fallecidos, cabe recalcar que solo 
uno de estos casos falleció a causa de su histiocitosis multisistémica con compromiso de 
órganos de riesgo, tanto en bazo, hígado y medula ósea. La mortalidad se puede catalogar 
como baja, lo cual concuerda con la literatura internacional, donde la principal causa de 
mortalidad suele encontrarse en el grupo MS-RO+; ya que a lo descrito pacientes que se 
encuentren con compromiso de órganos de riesgo ya descritos previamente son factores 
pronósticos adversos. Por lo que a pesar de ya ser considerada como una enfermedad 
maligna se presenta con una baja mortalidad. 
 
El análisis individual de los 3 casos fallecidos muestra que el paciente con MS-RO+ falleció 
con refractariedad de la enfermedad tanto al protocolo de primera línea con Prednisona y 
Vinblastina como al protocolo de segunda línea con ciclos de AraC, este paciente tenía 
compromiso hepático, esplénico, medular, óseo y cutáneo. La segunda paciente 
presentaba concomitantemente una LLA AR con recaída a SNC y presentó HCL en hueso 
e hígado de la cual presentó curación, sin embargo, no hubo respuesta al tratamiento para 
su leucemia la cual fue su causa de fallecimiento. El tercer paciente debutó con diabetes 
insípida y masa a nivel de la hipófisis, dificultades en el manejo de la diabetes insípida por 
no ingesta de líquidos la llevaron en varias ocasiones a la Unidad de Cuidado Intensivo por 
hipernatremia severa, en uno de estos ingresos se complicó con una bronconeumonía por 
  
 
22 
Candida Famata requiriendo ventilación de alta frecuencia y óxido nítirico, lo cual fue su 
causa de fallecimiento finalmente.   
 
Sobrevida 
La sobrevida global en pacientes con histiocitosis fue de 51.87 meses (rango: 2.50-134.00), 
con una probabilidad de sobrevida de 93.3% que se mantuvo constante a partir de los 24 
meses de seguimiento y hasta 119 meses como periodo máximo de seguimiento. 
 
La determinación de la sobrevida libre de enfermedad evidenció una media de sobrevida 
de 26.19 meses (rango: 0.43-213.27) y con una probabilidad a partir de los 31 meses de 
64.36% de estar libre de la enfermedad. 
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CONCLUSIONES 
 
-En este estudio se diagnosticaron en promedio 4.9 casos por millón de niños menores de 
13 años por año con HCL en el Hospital Nacional de Niños, lo cual nos encontramos con 
una similitud de acuerdo a la incidencia a nivel internacional. 
 
-En nuestro estudio se observó que no hubo diferencia en cuanto la afectación de géneros, 
ambos fueron por igual.    
 
-La HCL es una enfermedad con un espectro muy amplio de manifestaciones clínicas, 
donde se pudo observar que la más frecuente para nuestro estudio fue masa a nivel craneal 
 
-El órgano más frecuentemente afectado es el hueso de forma multifocal, seguido de la piel, 
lo cual es idéntico a lo reportado en literatura internacional. 
 
-De acuerdo al compromiso de hueso, el hueso parietal tuvo el mayor número de casos  
 
-En esta enfermedad lo más frecuente es la afección sistémica única, en comparación con 
la multisistémica con o sin compromiso de órganos de riesgo. 
 
-Cuando existe infiltración a medula ósea y órganos de riesgo como bazo e hígado es 
menos frecuente, sin embargo, tienen mayor mortalidad cuando hay compromiso. 
 
-Entre las secuelas más frecuentes que se lograron evidenciar fueron dolor crónico y 
diabetes insípida 
 
-Respecto a la diabetes insípida, se asocia a afección de huesos del macizo facial 
conocidos como huesos de riesgo, sin embargo, tuvimos un paciente en el que los huesos 
afectados fueron el parietal y occipital los cuales no se consideran huesos de riesgo como 
tal. 
 
-En el 80% de nuestros casos requirió tratamiento sistémico en su mayoría con prednisona 
y vinblastina. 
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-La HCL tiene una mortalidad muy baja, para nuestro estudio fue del 6%,teniendo en cuenta 
que ya es considerable como una enfermedad maligna; sin embargo, solo el 2% 
correspondió de forma directa a esta enfermedad. 
 
-La Enfermedad de Rosai Dorfman se documentó en 3 casos, los cuales con resección de 
la adenopatía fue suficiente para presentar curación sin requerir de tratamiento sistémico, 
y sin presentar reactivación del mismo.  
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LIMITACIONES Y SESGOS 
 
Este estudio tiene las limitaciones propias a las del diseño del mismo. Al ser retrospectivo 
se encuentran datos incompletos en los expedientes, lo que a su vez puede llevar a un 
sesgo de información. 
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RECOMENDACIONES  
 
- Educar al personal médico principalmente de primer nivel sobre esta enfermedad y 
las diferentes manifestaciones que podrían tener para poder realizar un diagnóstico 
temprano. 
 
- Tener un mejor orden y ser más detallistas al escribir en el expediente de los 
pacientes la información requerida, para en un futuro la recolección de datos de 
otras investigaciones sea más fácil. 
 
- Realizar una hoja de recolección de datos al momento del diagnóstico para ser más 
organizados sobre los estudios complementarios que se realizaran y si recibirá 
tratamiento con quimioterapia o no. 
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ANEXOS  
CUADROS 
 
Cuadro 1: Características de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de células 
de Langerhans. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
 N % 
Sexo   
  Masculino 27 54 
  Femenino 23 46 
Raza   
  Blanca 50 100 
Nacionalidad   
  Costa Rica 47 94 
  Otro 3 6 
Edad al momento del 
diagnóstico 
  
< 1 año 10 20 
  1 a 4 años 26 52 
  5 a 9 años 10 20 
  10 a 12 años 4 8 
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Cuadro 2: Tasa de incidencia de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según provincia. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos 
Sáenz Herrera, 2009-2017 
Provincia de Residencia N Tasas (x 100 000)* 
  San José 18 5.3 
  Alajuela 9 3.9 
Guanacaste 9 9.8 
Cartago 5 4.2 
Limon 4 3.3 
Heredia 3 2.7 
Puntarenas 2 1.6 
  Total 50 4.4 
 
Cuadro 3: Tasa de incidencia de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según año. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos 
Sáenz Herrera,2009-2017 
Año N Población  
(Menor 15 años) 
Tasas (x 1 000 000) 
2009 5 1148220 4.4 
2010 3 1141389 2.6 
2011 6 1129479 5.3 
2012 4 1123687 3.6 
2013 5 1120701 4.5 
2014 9 1117902 8.1 
2015 3 1112692 2.7 
2016 5 1109089 4.5 
2017 10 1108483 9.0 
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Cuadro 4: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según hallazgos al diagnóstico. Hospital Nacional de 
Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Hallazgos al Diagnóstico N % 
Masa a nivel craneal 24 48 
Dolor óseo 22 44 
Dermatitis y sus variables 12 24 
Adenopatías 11 22 
Antecedente de trauma 11 22 
Citopenias 11 22 
Otitis supurativa 8 16 
Fiebre (>38.5 °C) 6 12 
Visceromegalias 5 10 
LEO a nivel de SNC 1 2 
Deformidad ósea 0 0 
 
Cuadro 5: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según tiempo que se tardó en realizar el diagnóstico 
desde el inicio de síntomas. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz 
Herrera, 2009-2017 
Tiempo en hacer el 
diagnóstico 
N % 
< 1   mes 23 46 
  1-3 meses 15 30 
  4-6 meses 5 10 
>6    meses 7 14 
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Cuadro 6: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según presencia de marcadores positivos. Hospital 
Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Marcadores positivos N % 
CD1a 49 98 
S-100 42 84 
Langerina CD207 9 18 
CD68 3 6 
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Cuadro 7: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según presencia de compromiso óseo y hueso 
involucrado. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
 N % 
Compromiso óseo 40 80.0 
  Multifocal 21 52.5 
  Unifocal 19 47.5 
Hueso involucrado   
  Parietal 16 40.0 
  Temporal 10 25.0 
  Frontal 9 22.5 
  Fémur 8 20.0 
  Occipital 5 12.5 
  Iliaco 5 12.5 
  Vértebras 4 10.0 
  Mandíbula 3 7.5 
  Orbita 3 7.5 
  Cigomático 3 7.5 
  Costillas 3 7.5 
  Clavícula 3 7.5 
  Maxila 2 5.0 
  Escápula 2 5.0 
  Tibia 2 5.0 
  Húmero 2 5.0 
  Isquion 2 5.0 
  Esfenoides 1 2.5 
  Senos paranasales 1 2.5 
  Esternón 1 2.5 
  Metacarpio 1 2.5 
  Mastoide 0 0.0 
  Etmoidal 0 0.0 
  Radio 0 0.0 
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Cuadro 8: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según presencia de compromiso en piel y tipo de 
manifestación involucrado. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz 
Herrera, 2009-2017 
Compromiso y 
manifestaciones en piel  
N % 
Compromiso de la piel 14 28.0 
Manifestaciones en piel   
  Rash maculopapular 8 57.1 
  Dermatitis seborreica 7 50.0 
  Dermatitis del área del pañal 6 42.8 
  Rash vesicopapular 1 7.1 
  Nódulos 0 0.0 
  Molusco contagioso 0 0.0 
  Otro 2 14.2 
 
 
Cuadro 9: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según compromiso a otros órganos. Hospital Nacional 
de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Compromiso N % 
Ótico 8 16 
Hígado 5 10 
Bazo 4 8 
Pulmón 2 4 
SNC 1 2 
Médula Ósea 1 2 
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Cuadro 10: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según estudios de imágenes realizadas. Hospital 
Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Estudios de imágenes 
realizados 
N % 
  Rx Huesos largos 50 100 
  Rx Cráneo 50 100 
  TAC 35 70 
  Radiografía de tórax 32 64 
  US de abdomen 25 50 
  Resonancia Magnética 10 20 
  PET-SCAN 1 2 
 
 
 
Cuadro 11: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según hallazgos de laboratorio del diagnóstico. 
Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Resultados de laboratorio al 
diagnóstico 
N % 
  Hemoglobina<10 mg/dL 11 22 
  Tiempo de coagulación alterados 7 14 
  Plaquetas<100 000 2 4 
  Leucocitos<4000 1 2 
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Cuadro 12: Compromiso de huesos de cráneo en pacientes con diagnóstico 
de histiocitosis de células de Langerhans con presencia de diabetes insípida. 
Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Hueso craneal 
involucrado 
N % 
  Parietal 3 50.0 
  Temporal 3 50.0 
  Frontal 2 33.3 
  Occipital 1 16.6 
  Mandíbula 1 16.6 
  Orbita 1 16.6 
  Cigomático 0 0.0 
  Maxila 0 0.0 
  Senos paranasales 0 0.0 
  Mastoide 0 0.0 
 Esfenoides 0 0.0 
 Etmoidal 0 0.0 
 
 
Cuadro 13: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según clasificación de la enfermedad. Hospital 
Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Clasificación de la enfermedad N % 
Sistémica única 38 76 
Multisistémica sin órganos de riesgo (MS 
RO-) 
7 14 
Multisistémica con órganos de riesgo (MS 
RO+) 
5 10 
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Cuadro 14: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según tratamiento. Hospital Nacional de Niños Dr. 
Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Tratamiento N % 
Recibió tratamiento 40 80.0 
   
Prednisona + 12 ciclos de VBL 34 85.0 
6MP  21 52.5 
MTX 9 22.5 
Ciclos de Ara C 8 20.0 
Indometacina 6 15.0 
Prednisona + 6 ciclos de VBL   5 12.5 
Radioterapia 2 5.0 
Cladribina /2CDa 1 2.5 
PUVA terapia 1 2.5 
Etopósido 0 0.0 
 
 
 
 
 
 
 
  
 
36 
Cuadro 15: Compromiso de huesos de cráneo en pacientes con diagnóstico 
de histiocitosis de células de Langerhans con indicación de 6MP. Hospital 
Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Hueso craneal 
involucrado 
N % 
  Parietal 10 47.6 
  Temporal 6 28.5 
  Occipital 4 19.0 
  Frontal 3 14.2 
  Orbita 3 14.2 
  Mandíbula 2 9.5 
  Maxila 2 9.5 
  Cigomático 1 4.7 
  Senos paranasales 1 4.7 
  Esfenoides 1 4.7 
  Mastoide 0 0.0 
  Etmoidal 0 0.0 
 
 
Cuadro 16: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans con presencia de secuelas según tipo secuela 
específica. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
Secuelas N % 
Dolor crónico 7 46.6 
Endocrinas 6 40.0 
Deformidad ósea 5 33.3 
Colangitis/fallo hepático 1 6.6 
Neurodegenerativas 0 0.0 
Sordera 0 0.0 
Insuficiencia pulmonar 0 0.0 
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Cuadro 17: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de 
células de Langerhans según evolución de la enfermedad. Hospital Nacional 
de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
 N % 
Curación   
  Sí 40 80 
  No 7 14 
  N/A 3 6 
Reactivación   
  Sí 10 20 
  No 37 74 
  N/A 3 6 
Fallecido 3 6 
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GRÁFICOS 
Gráfico 1: Tasa de incidencia de pacientes con diagnóstico de Histiocitosis 
de Células de Langerhans según provincia. Hospital Nacional de Niños Dr. 
Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
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Gráfico 2: Distribución según sexo de los pacientes con diagnóstico de HCL, 
Hospital Nacional de Niños, 2009-2017 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Gráfico 3: Edad al momento del diagnóstico de Histiocitosis de Células de 
Langerhans, Hospital Nacional de Niños; 2009-2017 
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Gráfico 4: Distribución de pacientes con diagnóstico de histiocitosis de células de 
Langerhans según hallazgos al diagnóstico. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos 
Sáenz Herrera, 2009-2017 
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Gráfico 5: Clasificación según número de huesos comprometidos al 
diagnóstico en pacientes con HCL , Hospital Nacional de Niños, 2009-2017 
 
 
Gráfico 6: Compromiso más frecuente de huesos en pacientes con 
diagnóstico de HCL, Hospital Nacional de Niños, 2009-2017 
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Gráfico 7:  Distribución de pacientes con diagnóstico de Histiocitosis de 
Células de Langerhans según clasificación de la enfermedad. Hospital 
Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
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Gráfico 8: Curva de Kaplan Meier para la estimación de sobrevida global en 
pacientes con diagnóstico de Histiocitosis de Células de Langerhans según 
evolución de la enfermedad. Hospital Nacional de Niños Dr. Carlos Sáenz 
Herrera, 2009-2017 
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Gráfico 9: Curva de Kaplan Meier para la estimación de sobrevida libre de 
enfermedad en pacientes con diagnóstico de histiocitosis de células de 
Langerhans según evolución de la enfermedad. Hospital Nacional de Niños 
Dr. Carlos Sáenz Herrera, 2009-2017 
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